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O retinoblastoma é o tumor intra-ocular mais comum na infincia 5.9,
representando 3% de todas as neoplasias pediatricas e 25% de todos os tumores
ocularesl, E um tumor de origem embrionaria que apresenta em alguns casos
caracteristica familiar 1.8, sendo herdado como gen autossOmico dominante de
penetrancia incompleta1.49. Pode ser uni ou bilateral 1,478, com pico de inci-
déncia em torno dos dois anos de idade13. Metdstases hemadticas slo fre-
glientes, especialmente se o tumor invadiu ¢ nervo Optico numa extensido maior
gue 10mm &30, Podera ainda o tumor atingir o espago subaracndideo, deter-
minando meningite neoplasica 46,8, mas ¢ raro que se desenvolva massa expan-
siva intracraniana por comprometimento direto do tumor através do nervo
optico. Por esta razdo, resolvemos relatar o presente caso.

OBSERVACAO

ABA., com dois anos de ildade, preta. Foi internada no HCSA (Reg. 06098/A)
com gqueixas de vomitos e anorexia hd 7 dias. Aos 18 meses de idade realizou cnucleagdo
do globo ocular direito, com radioterapia pds-operatéria. A admisséio apresentava-se
em regular estado geral, pele de turgor e elasticidade diminufdos, com desnutricdo
calorico-proteica de grau III, pesando T450 gramas. Globo ocular direito ausente com
geerecio purulenta no local. Na avaliacfio neurolégica apresentava-se com rigidez de
nuea e presenca dos sinais de Kernig e Brudzinski, Nos exames complementares, o
hemograma demonstrava 9200 leucécitos, com 61% de segmentados, 1% de bastonados,
25% de linfdcitos, 12% de mondeitos e 19 de eosindfilos. A taxa de hemoglobina era
de 11,2 g/dl. O liquido cefalorraquidiano (LL.CR) apresentava 85 células/mm3, com 76%
de linfdcitos, 21% de reticulomondeites e 3% de neutrdfilos; proteinorraquia de 236mg/dl,
glicorraguia de 15mg/dl e cloretos em torno de 657mg/dl. O exame bacteriologico do
LCR foi negativo e o estudo citopatolégico foi positivo para células malignas. A hemce-
cultura foi negativa e a dosagem dos eletrélitos era normal. No primeire dla de
hospitalizacio comecou a apresentar convulsSes focais A esquerda. No terceiro dia, a
avaliacio neurolégica apresentava-se comatosa, com hipolonia muscular e hiporreflexia

Trabalho realiado no Departamento de Patologia da Fundacgdo Faculdade Federal
de Ciéncias Médicas de Porto Alegre (FFFCMPA): * Doutorando da FFFCMPA; ** Pa-
tologista do Hospital da Crianca Santo Antonio (HCSA); *** Professora Adjunta da
Disciplina de Patologia da FFFCMPA e Universidade Federal do Rio Grande do Sul



192 ARQ. NEURO-PRIQUIATRIA (840 PAULG) VOL. 4 N° 2, JUNHO, 1986

profunda generalizada. Recflexo cutidneo-plantar sem resposta bilateralmente e pupila
esquerda dilatada, TFaleceu no mesmo dia.

Achados de autdpsia (A.48-81) — Macrostopicamente o encéfalo apresenta leptome-
ninges espessadas, opacas, lisas, em A4reas finamente granular, prineipalmente, nas re-
gides da base e fosza posterior, onde medem até 0,2¢rn de espessura maxima. Em con-
tinuidade com o trajeto do mnerve optice direiio, vé-se tumor bhranco, fosco e firme
causando deformidade na sela tircica (Fig. 1a). ©Os cortes vértico-frontais mostram

tumor branco, fosco, de consisiéncia pouco firme espessando o nervo optico, gue chega
a medir até 1,6em (Fig. 1b). A neoplasia mede 3,2em no didmetro Antero-posterior,
ocupando o IITv ventriculo (Fig, 1le e 1d). O figado apresenta no lobo direitc drea
abaulada de limites inferiores que, ao corte, mostra-se branca, fosca, medindo I,4cm
de didmetro. A microscopia, o tumor é constituide por eélulas pequenas de niicleo oval
ou arredondado, hipercromatico, com escasso citoplasma gue em algumas 4reas apre-
senta a forma de rosetas, com centro eosinofilico. H4 mitoses e atipias celulares (Fig,

2a). O tumor encontra-se ccupando o espaco subaracndideo e invade o cortex cerebelar
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por contigiiidade (Fig. 2b). No interior do parénquima encefalico vé-se a presenga de
células no espage perivascular (Fig., 2¢). O exame microscépicoe do nddule hepitico revela
a presenca de células tumorais com as mesmas caracieristicas das encontradas no interior

do cranio (Fig. 2d).

Fig. 2 — Caso A.B.A.: Em «a, a microscopia, observam-se as células tumorais invadindo
o parénquima cerebral. Em b, vé-se o tumor presente mo espaco subanacnéideo e
invadindo por continuidade o cértex cerebelur. Em c, verifica-se a invasdo do tumor
no espago perivascular intracerebral. Em d, observa-se a mneoplasia presente mo
interior do parénquima hepdtico, com formagdes de rosetas de centro eosinofilico.

COMENTARIOS

Em 90¢; dos casos fatais de retinobiastoma ocorre disseminacdo intra-
craniana do tumor® O comprometimento do parénquima encefalico costuma
ocorrer através do nervo dptico: seja pela permeagio de células neopldsicas
a partir dos vasos, determinando metastases hematogénicas 6; seja pela extensdo
da neoplasia ao longo da bainha do nervo, levando a disseminagio para o
espa¢o subaracnoideo 2468,  Pode, ainda ocorrer extensdo do tumor através
da substancia do nervo.

No presente caso o tumor alcangou a regifip supra-selar, invadindo o parén-
quima encefalico adjacente por contiguidade e através do espaco subaracnoideo.
O quadro clinico de irritagdo meningea apresentado pela paciente deveu-se a
disseminacfo pelo LCR, evidenciada pelo comprometimento difuso das leptome-
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ninges. A disseminagio direta das células tumorais através do nervo originou
a formacdo de precesso expansivo que comprimiu e invadiu estruturas nervosas,
determinando crises convulsivas. O crescimento da neoplasia preenchendo o
I1I® ventriculo ocasionou a dilatacdo dos ventriculos laterais. Os sinais no LCR
foram caracteristicos de massa expansiva intracraniana, especialmente pela
dissociagio proteino-citolégica.

Quando da retirada do globo ocular por retinoblastoma, deve-se examinar
o nervo Optico para surpreender seu comprometimento pele tumor, pois isto
apresenta valor prognéstico 610, Se a invasdo se dd além dos primeiros 10
milimetros da porgdo extra-orbitiria do nervo optico, o indice de mortalidade
aumenta devido a maior incidéncia de metéstases hematicas 8.10,

RESUMOQ

Os autores discutemn os achados de autopsia de uma crianga de dois anos
de idade, feminina, portadora de retinoblastoma unilateral, com enucleacio
prévia, que apresentou propagagdo para a regido supra-selar, além de metas-
tases a4 distancia.

SUMMARY
Retinoblastoma of suprasellar extension: report of a case.

The authors discuss a case of a two-years-old girl, who had a unilateral
previous enucleated retinoblastoma, that died with a suprasellar mass and distant
metastasis.
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